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摘要 :目的 探讨 三 尖 兴 下 移 畸 形 (Ebstein 畏 形 ) 的 手术 适应 症 , 术 后 常见 并 发 证 及 临床 效果 。 方 法 对 2005 年 1 月 ~2014 年 12 月 


1~70 岁 (0.65+15.73) 岁 ,体质 量 8~91 kg(3.66+15.56) kg。 其 中 


在 我 院 心 外 科 行 三 尖 瓣 下 移 畸 形 (Ebstein 畸形 ) 外 科 治疗 患者 的 临床 资料 进行 回顾 性 分 析 。 其 中 ,男性 31 例 ,女性 29 例 ,年 龄 在 
隔 欠 下 移 23 例 , 隔 办 及 后 办 下 移 35 例 ,三 办 叶 均 下 移 2 例 ,合并 
房 缺 18 例 , 室 缺 6 例 , 卵 圆 孔 未 闭 4 例 , 预 激 综合 征 6 例 , 房 扑 、 房 颤 7 例 , 术 前 心 功能 HI 级 32 例 ,了 王 级 18 例 ,IV 级 10 例 。 结 果 60 


例 患 者 均 在 全 麻 体 外 循环 下 顺利 完成 手术 ,无 术 中 死亡 ,44 例 行 三 尖 办 下 移 畸 形 矫 治 术 ,16 例 行 三 尖 洲 置换 术 , 合 并 其 它 心 内 
结构 畸形 患者 同期 行 畸 形 矫治 ,2 例 术 后 出 现 王 度 房 室 传导 阻 河 ,分 别 于 术 后 第 3、9 天 发 生 , 给 予 永 久 起 搏 右 置信 ,1 例 术 后 第 2 
天 因 心 功能 衰竭 逐渐 引起 多 器 官 功能 衰竭 而 死亡 ,其 余 59 例 患者 均 痊 愈 出 院 。 随 访 6 个 月 ~10 年 ,52 例 患者 获得 随访 ,随访 率 
为 88.14%。44 例 三 尖 淤 畸形 矫治 术 患 者 中 ,40 例 获得 随访 ,三 尖 淤 未 见 返 流 5 例 ,少量 返 流 20 例 ,中 度 返 流 5 例 ,无 重度 返 流 发 


FE, 部 分 畸形 严重 的 患者 可 行 三 尖 因 置换 术 。 


关键 词 :ebstein 畸形 ;三 尖 兴 置换 ;三 度 房 室 传导 阻 滞 ; 预 激 综合 征 


三 尖 瓣 下 移 畸 形 ( 即 Ebstein 畸形 ) 为 一 类 少见 的 先 
天 性 心脏 病 , 其 发 病 率 不 到 1%""。 因 部 分 患者 畸形 严 
重 ,并 常 合 并 有 房 缺 . 室 缺 \. 卵 圆 孔 未 闭 . 预 激 综 合 征 等 
多 种 先天 畸形 而 给 临床 治疗 带 来 一 定 挑战 。 而 目前 对 
于 该 类 患者 的 治疗 主张 以 三 尖 闪 成形 为 主 的 畸形 矫治 
术 ,对 于 少数 办 膜 畸 形 严 重 的 患者 仍 可 考虑 行 准 膜 置 
换 。 我 院 自 2005 年 1 月 ~2014 年 12 月 共 收 治 Ebstein 畸 
形 患 者 60 例 ,给 予 外 科 手 术 治疗 , 术 后 中 远 期 效果 满 
意 , 现 给 予 报道 如 下 : 


1 资料 和 方法 
1.1 一 般 资料 

本 组 患者 共 60 例 ,其 中 男性 31 例 ,女性 29 例 ,年 龄 
在 1~70 岁 ,平均 30.65+15.73 岁 ,体质 量 8~91 kg, 平 均 
53.66+15.56 kg。 临 床 表 现 主要 为 活动 后 心慌 心 惨 有 移 
问 气 促 等 ,体检 胸骨 左 缘 第 3~4 肋 间 闻 及 开 ~ 焉 级 收缩 
期 杂音 ,并 伴 有 不 同 程度 双 下 肢 水 肿 、 颈 静脉 仍 张 . 肝 肿 
大 等 右 心 衰竭 体征 。 术 前 心脏 超声 示 : 隔 兴 下 移 23 例 ， 
隔 办 及 后 办 下 移 35 例 ,三 准时 均 下 移 2 例 , 隔 办 下 移 程 
度 为 1~46(26.44+9.73) mm, 后 办 下 移 24~76(40.09 圭 
12.75) mm, 房 化 右 室 (前 后 径 x 上 下 径 ):(46.85+11.51) 
mm x(39.92+8.68) mm( 表 1)。 合 并 房 缺 18 例 , 室 缺 6 
例 , 卵 圆 孔 未 闭 4 例 , 预 激 综合 征 6 例 , 房 扑 . 房 颤 7 例 , 术 
前 心 功能 卫 级 32 例 , 王 级 18 例 ,V 级 10 例 。 
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生 。2 例 置 入 永久 起 搏 器 患者 ,起 搏 器 功能 良好 。 结 论 三 尖 洲 下 移 畸 形 的 患者 目 育 


主要 还 是 以 三 尖 办 成 形 为 主 的 矫治 手术 为 


es 


1.2 手术 方法 

本 组 60 例 患者 均 在 全 麻 下 经 胸骨 正中 切口 , 升 主 
动脉 上 下 腔 静 脉 插 管 建立 体外 循环 下 完成 手术 。44 例 
患者 行 三 尖 瓣 成 形 为 主 的 下 移 畸 形 矫 治 术 , 28 例 房 化 
心室 明显 的 患者 行 房 化 心室 折 羞 术 。 对 近 5 年 的 手术 
患者 行 术 中 食道 超声 心动 图 检查 确认 成 形 效果 ,效果 不 
理想 者 改行 三 尖 斩 置换 术 。16 例 行 三 尖 激 置换 术 , 其 中 
5 例 为 三 尖 兴 下 移 畸 形 在 外 院 行 三 尖 罗 成 形 术 后 的 患 
者 ,再 次 手术 距 第 一 次 手术 时 间 为 2~9 年 。 其 余 11 例 为 
畸形 严重 无 法 成 形 或 者 成 形 后 经 食道 超声 检查 发 现 效 
果 不 理想 的 患者 。16 例 患者 中 ,3 例 采 用 进口 双 叶 机 械 
辩 ,13 例 采用 进口 生物 辩 ( 注 膜 大 小 在 28~31 mm 之 
间 ) ,合并 其 它 心 内 结构 畸形 患者 同期 行 畸 形 矫治 。 
1.3 统计 学 方法 

统计 学 处 理 采 用 SPSS 19.0 统计 软件 进行 数据 分 
析 ,计量 资料 采用 均 数 + 标 准 差 表 示 。 比 较 采 用 配对 +; 


检验 。 


2 结果 

60 例 患者 均 在 全 麻 体 外 循环 下 顺利 完成 手术 ,无 
术 中 死亡 患者 ,44 例 行 三 尖 瓣 下 移 畸 形 矫治 术 ,16 例 行 
三 尖 注 置换 术 , 合 并 其 它 心 内 结构 畸形 患者 同期 行 畸 
矫治 ,手术 时 间 为 3.70+1.28 h, 转 机 时 间 为 99.97+ 
39.34 min, 阻 断 时 间 为 68.47+34.95 min。2 例 术 后 出 现 
II 度 房 室 传导 阻 清 ,发 生 率 为 3.33% ,1 例 于 术 后 第 5 
天 , 另 1 例 于 第 9 天 发 生 , 给 予 永久 起 搏 需 置信 ,1 例 术 后 
第 2 天 因 心 功能 衰竭 逐渐 引起 多 髓 官 功能 衰竭 而 死亡 ， 
死亡 率 1.67%。 其 余 59 例 患者 均 痊 愈 出 院 。 随 访 6 个 
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月 ~10 年 ,52 例 患者 获得 随访 ,随访 率 为 88.14%。44 例 
三 尖 淤 畸形 矫治 术 患 者 中 ,40 例 获得 随访 ,三 尖 淤 未 见 


表 1 60 例 患者 术 前 、 术 后 心脏 超声 各 项 参数 
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返 流 5 例 ,少量 返 流 20 例 ,中 度 返 流 5 例 ,无 重度 返 流 发 
生 。2 例 置 和 永久 起 搏 器 患者 ,起 搏 融 功能 良好 。 


参数 术 前 术 前 术 后 P 
* 隔 办 下 移 (mmy) 26.44+9.73 
* 后 办 下 移 (mmy) 40.09+12.75 
房 化 右 室 (mm) 

前 后 径 46.85+11.51 

上 下 径 39.92+8.68 
右 心 房 (mm) 71.81+20.04 50.41+14.03 0.000 
右 心室 (mmy) 22.26+11.08 21.07+8.92 0.565 
左 心房 (mm) 28.20+3.56 26.64+4.94 0.147 
左 心室 (mm) 34.93+7.80 38.71+6.88 0.009 
射 血 分 数 (%) 64.40+4.66 62.76+4.42 0.186 
肺动脉 压 (mmHg) 34.72+8.25 25.68+6.74 0.000 
* 到 二 尖 办 前 办 的 距离 , P<0.05 有 统计 学 意义 . 

3 讨论 点 ,四 种 类 型 均 可 通过 以 上 术 式 得 到 纠正 。 对 于 畸形 严 


三 尖 办 下 移 畸 形 (Ebstein 畸形 ) 是 指 主要 以 三 尖 兴 
发 育 畏 形 , 辩 叶 下 移 , 闪 环 扩大 ,办 膜 关闭 不 全 , 房 化 右 心 
室 形 成 为 主 , 也 可 合并 其 他 心 内 畸形 的 先天 性 心脏 病 呈 ， 
其 典型 特点 有 :(]) 三 尖 兴 隔 办 及 后 办 下 移 , 少 数 伴 有 严 
重 办 环 及 办 叶 发 育 不 良 , 妥 索 .乳头 肌 连 接 异 常 ;(2) 前 
叶 宛 长 ,呈现 帆 状 ; (3 ) 办 环 扩大 ;(4) 房 化 右 心室 等 ”。 

Ebstein 畸形 在 婴 幼 儿 期 死亡 率 高 , 约 20%~409% 
在 出 生 后 1 月 内 死亡 ,5 年 生存 率 不 到 5$0% ,而 到 成 人 后 
心 功能 相对 稳定 ,死亡 率 降 低 ”。 张 怀 盏 等 5 认为 成 人 
Ebstein's 畸形 的 手术 指证 主要 是 根据 患者 的 临床 表现 
和 心 功能 情况 。 有 关 专 家 认为 有 临床 症状 .运动 耐力 降 
低 、 心 功能 三 ~V 级 .出现 紫绀 ( 氧 饱和 度 <90%), 进 行 性 
心脏 增 大 心脏 收缩 功能 降低 、 频 发 房 早 或 室 性 心律 失 
和 营 等 情况 者 均 可 考虑 手术 治疗 ””。 本 研究 中 也 是 以 成 
人 患者 为 主 ,16 岁 以 下 儿童 6 例 ,最 小 年 龄 为 1 岁 的 患者 
1 例 。60 例 患者 术 前 均 有 右 心 衰竭 的 临床 症状 ,有 活动 
耐力 降低 , 心 功能 下 降 , 心 胜 大 , 术 前 超声 检查 三 尖 洲 后 
淮 、 隔 涂 有 不 同 程度 下 移 , 房 化 右 心室 ,肺动脉 高 压 等 情 
况 。 因 此 ,外 科 手 术 治疗 指证 明确 。 

Carpentier 等 "根据 病变 的 程度 将 Ebstein 畸形 分 
为 IIIIIIVIV 四 种 类 型 。 三 尖 罗 成 形 术 的 效果 明显 优 
于 瓣膜 置换 术 , 而 Ebstein 畸 形 三 尖 兴 成 型 技术 有 多 种 ， 
常用 的 有 水 平房 化 心室 折 羞 三 尖 斩 成 形 术 (Danielson 
术 ) ,垂直 房 化 心室 折 受 三 尖 兴 成 形 术 (Carpentier 术 )， 
解剖 矫治 术 , 一 个 半 心 室 矫 治 术 等 。 根 据 不 同 的 病变 特 


重 如 隔 准 、 后 浴 和 室 间 隔 融合 , 妥 索 和 乳头 肌 附 着 异常 
以 及 多 发 性 穿孔 ,交界 融合 等 情况 须 行 汶 膜 置换 术 。 本 
研究 60 例 患者 中 ,有 44 例 行 以 三 尖 办 成 形 为 主 的 畸形 
矫治 术 ,26 例 患者 有 不 同 程度 房 化 右 心室 , 术 中 根据 具 
体 情况 行 房 化 心室 折 徐 术 , 术 后 复查 心脏 超声 效果 满 
意 , 房 化 心室 基本 消失 。 另 外 16 例 患者 行 三 尖 办 和 置换 
术 , 其 中 5 例 为 因 三 尖 注 下 移 曾 行 三 尖 注 成 形 的 患者 ， 
再 次 因 注 叶 下 移 , 三 尖 轨 重度 关闭 不 全 入 院 。 男 外 11 
例 患 者 , 因 闪 膜 畸 形 严 重 , 有 不 同 程度 为 叶 与 室 间 隔 融 
合 , 腿 索 和 乳头 肌 , 交 界 融 合 以 及 多 发 性 穿孔 , 术 者 考虑 
成 形 效果 不 理想 而 行 浴 膜 置 换 。16 例 办 膜 置换 患者 中 ， 
1 例 术 后 第 2 天 因 心 功能 衰竭 逐渐 引起 多 器 官 功能 衰竭 
而 死亡 ,2 例 分别 于 术 后 第 3 天 、 第 9 天 发 生 不 可 首 性 三 
度 房 室 传导 阻 滞 而 安装 永久 起 搏 需 ,其 死亡 率 为 
6.25% ,三 度 房 室 传导 阻 沛 发 生 率 为 12.5%。 因 此 , 术 者 
认为 三 尖 浴 置换 术 死 亡 率 及 三 度 房 室 传导 阻 滞 发 生 率 
高 ,应 严格 掌握 手术 适应 症 ,对 于 Ebstein 畸形 的 外 科 治 
疗 , 还 是 主张 以 三 尖 瓣 成 形 为 主 ,对 于 畸形 严重 的 患者 ， 
如 果 成 行 效果 不 满意 者 还 是 应 选择 浴 膜 置换 。 

另外 ,Ebstein 畸形 多 是 因 豚 胎 发 育 早期 原始 瓣 腊 
内 结缔 组 织 和 肌肉 发 育 障碍 导致 , 常 影响 心脏 的 传导 
系统 ,如 房 室 结 部 位 受 压 , 房 室 束 通过 三 尖 汶 环 的 通道 
异常 而 出 现 预 激 综合 征 , 以 及 右 束 支 发 育 不 良 或 纤维 化 
导致 传导 阻 清 等 汪 。 常 合并 如 房 缺 `. 室 缺 . 卵 圆 孔 未 闭 
等 其 他 心 内 结构 畸形 需要 同期 行 畸 形 矫 治 。Ebstein 畸 
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形 伴 发 的 心律 失常 中 以 预 激 综合 征 最 多 见 ,主要 是 由 于 
异常 旁 路 的 存在 ,需要 离 断 异常 传导 束 于 ,而 心房 纤 赢 
是 由 于 三 尖 注 关闭 不 全 导致 右 房 扩大 3 引起 的 , 术 后 部 分 
患者 的 心律 失常 能 得 到 纠正 凡 。Ebstein 畸形 合并 预 激 
综合 征 患者 的 射频 消融 成 功率 低 ,Cappato 等 “报道 的 
为 76 儿 ,复发 率 为 25 色 ,但 陈粮 唱 等 “报道 的 为 100%。 
本 组 研究 中 ,合并 房 缺 18 例 , 室 缺 6 例 , 卵 圆 孔 未 闭 4 
例 , 预 激 综合 征 6 例 , 房 扑 \ 房 额 7 例 , 除 房 扑 \ 房 额外 均 
同期 行 畸形 矫治 术 ,6 例 预 激 综合 征 患者 同期 行 异 常 传 
导 旁 路 离 断 术 ,5 例 预 激 综合 征 消失 ,成 功率 为 83.33%。 

Ebstein 畸形 外 科 治疗 的 远 期 效果 已 比较 明确 , 术 
后 可 明显 改善 心 功能 ,增加 患者 的 运动 耐力 ,改善 生活 
质量 。 本 研究 中 对 患者 进行 术 后 随访 ,获得 随访 患者 术 
后 无 明显 临床 症状 ,生活 质量 明显 提高 ,通过 术 后 复查 
心脏 超声 三 尖 兴 返 流 均 在 中 度 或 中 度 以 下 , 右 心 房 大 小 
及 肺动脉 压 下 降 明 显 (P<0.05) , 远 期 效果 满意 。 


4 结论 

三 尖 斩 下 移 畸 形 的 患者 主张 还 是 以 三 尖 斩 成 形 术 
为 主 的 矫治 手术 为 主 ,矫治 后 远 期 效果 满意 ,而 对 于 三 
尖 兴 畸形 严重 的 患者 应 采 断 选择 办 膜 置换 ,虽然 死亡 率 
及 三 度 房 室 传导 阻 汪 的 发 生 率 稍 高 ,但 远 期 效果 确切 。 
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